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In  der  Festschrift  für  Hektor  Trenb  beschrieb  ich  im  vorigen 
Jahre  einen  Fall  von  Cebocephalie,  eine  Mißbildung,  welche  der 
Cyclopie  sehr  nahe  verwandt  ist  und  bei  welcher  die  Augen  sehr  nahe 
aneinander  stehen,  die  Nase  einfach  ist,  und  das  Phinencephalon 
fehlt.  Bei  dieser  Mißbildung  fand  sich  eine  rechtsseitige  Orbitopal- 
pebralcyste  und  linksseitiger  Anophthalmos.  Die  rechtsseitige  Cyste 
ist  als  Cyste  der  primären  Augenblase  aufzufassen,  wie  ich  in  den 
nachfolgenden  Seiten  klarzulegen  versuchen  werde.  Ich  werde  auf 
die  übrigen  Abweichungen  am  Kopfe  nur  so  weit  eingehen,  als  es  für 
die  Deutlichkeit  der  Beschreibung  der  Augenmißbildung  notwendig  ist. 

Es  handelt  sich  um  einen  Neugeborenen,  bei  welchem  sich  nur 
am  Kopfe  Abweichungen  vorfanden.  Die  Stirn  ist  hoch  (Hydro - 
cephalus),  die  Lidspalten  stehen  etwa  in  der  Mitte  des  Gesichts ; dieses 
ist  deutlich  asymmetrisch.  Die  Augenbrauen  sind  beiderseits  anwesend; 
die  rechte  steht  ein  wenig  höher  als  die  linke  und  etwas  weiter  von 
der  Medianlinie  entfernt.  Der  Augenabstand  ist  geringer  als  normal; 
die  Distanz  der  inneren  Augenwinkel  beträgt  7^  mm;  der  rechte 
innere  Augenwinkel  steht  etwas  niedriger  als  der  linke.  Die  rechte 
Augengegend  wölbt  sich  deutlich  hervor;  die  linke  ist  eingesunken. 
Die  Lider  sind  beiderseits  vorhanden;  rechts  besteht  ein  Coloboma 
palpebrae  inferioris  am  inneren  W'inkel.  Bei  der  Palpation  fühlt  man 
hinter  den  rechtsseitigen  Lidern  eine  Cyste;  bei  Druck  auf  das  obere 
Lid  wölbt  sich  das  untere  hervor  und  umgekehrt.  Die  rechte  Orbita- 
öffnung ist  viel  größer  als  die  linke;  zieht  man  die  Lider  auseinander, 
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so  sieht  man  beiderseits  in  eine  seichte  von  Schleimhaut  ausgekleidete 
Vertiefung,  in  welcher  die  Augen  fehlen.  Kechts  fehlt  der  untere  Tränen- 
punkt. Die  Nase  ist  klein,  steht  schief  nach  links  und  hat  nur  eine 
Nasenöffnung;  der  Mund  ist  klein,  das  Grübchen  in  der  Oberlippe 
fehlt. 

Nach  Herausnahme  des  Gehirns  wurde  der  Inhalt  der  rechten 
und  der  linken  Orbita  in  Zusammenhang  mit  den  Lidern  entfernt. 
Dabei  fand  sich,  daß  von  dem  Septum  orbitae  nur  ganz  vorn  eine  An- 
deutung vorhanden  war.  Übrigens  war  die  Orbita  einfach  ebenso 
wie  das  Foramen  opticum.  Die  Riechnerven  und  dasEthmoid  fehlten. 
Bei  der  röntgenologischen  Untersuchung  fand  sich,  daß  von  den  vier 
Schneidezähnen  nur  eine  angelegt  war;  es  fehlte  also  auch  der  größte 
Teil  des  Zwischenkiefers;  die  einfache  Nasenhöhle  endete  nach  hinten 
blind. 

Die  äußere  Form  des  Gesichts  und  die  wichtigsten  der  genannten 
Skelettabweichungen  sind  in  den  Abbildungen  1 und  2 zu  sehen. 

Ich  komme  jetzt  zu  der  genauen  Beschreibung  des  Seh- 
apparates : 

1.  Rechts,  Die  Lider  waren  an  der  Vorderseite  Umschnitten 
worden  und  vorsichtig  von  vorn  her  und  von  der  Schädelhöhle  aus 
arbeitend  gelang  es  schließlich,  das  cystöse  Gebilde  in  Zusammenhang 
mit  den  Lidern  zu  entfernen,  allerdings  nicht,  ohne  daß  die  Cyste 
an  der  hinteren  Seite  einen  Einriß  bekam,  aus  welchem  seröse,  blutig 
gefärbte  Flüssigkeit  abfloß.  Nachdem  die  Lider  mit  der  Cyste  ent- 
fernt worden  waren,  sah  man  ganz  in  der  Tiefe  der  Orbita,  an  der 
unteren  Fläche  des  kleinen  Flügels  des  Sphenoid,  am  Rande  des  ein- 
fachen Foramen  opticum,  ein  feines  schwarzes  Pünktchen;  die  Stelle 
ist  in  Fig.  2 durch  die  am  meisten  nach  links  gelegenen  Nadel  an- 
gedeutet. Das  schwarze  Pünktchen  wurde  abgekratzt  und  bestand 
aus  typischem,  eckigem  Pigmentepithel. 

Von  der  hinten  gelegenen  Rißstelle  aus  wurde  das  Dach  der  Orbita- 
cyste aufgeschnitten;  Fig.  3 gibt  eine  Abbildung  der  Ilinterfläche 
des  Präparates.  Dabei  stellte  sich  allererst  heraus,  daß  nicht  nur  eine 
Cyste  vorhanden  war,  sondern  daß  sich  eine  Cyste  im  Oberlid  be- 
fand, eine  im  Unterlid,  und  daß  sich  hinter  diesen  beiden  noch  eine 
weitere  Cyste  befand.  Die  drei  Cysten  hingen  zusammen,  und  zwar 
gerade  an  der  Stelle,  wo  bei  der  Präparation  das  schwarze  Pünktchen 
an  der  Ala  parva  zurückgeblieben  war.  An  der  Außenseite  des  Prä- 
parates fand  sich  dementsprechend  gleichfalls  ein  schwarzes  Pünktchen 
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und  an  der  Innenseite,  dem  Holilraum  der  Cyste  zugekehrt,  fand 
sich  ein  etwa  zwei  Millimeter  großer,  kohlschwarzer  Fleck,  welcher 
in  der  Mitte  eine  kleine  Vertiefung  zeigte  und  von  einem  etwas  we- 
niger dunklen  Hof  umgeben  war.  Übrigens  war  die  Innenfläche  der 
Cysten  weiß  und  glatt,  nur  zeigte  sie  einige  kleine  Blutungen.  Es 
gelang  nicht,  einen  Augapfel  oder  einen  Linsenrest  zu  finden. 

Alsdann  haben  wii’  von  der  Cystenwandung  und  von  dem  schwarzen 
Fleck,  der  offenbar  am  Rande  des  Foramen  opticum  gelegen  hatte, 
mikroskopische  Präparate  angefertigt;  wii*  wollen  mit  der  Beschreibung 
der  Wandung  anfangen  und  diejenige  des  schwarzen  Fleckes  folgen 
lassen. 

Die  Cystenwandung  wurde  an  einigen  Stellen  untersucht  und 
zeigte  annähernd  überall  denselben  Bau.  Sie  bestand  aus  einer  äußeren 
Bindegewebsschicht  und  einer  inneren  nervösen  Schicht.  Das  Binde- 
gewebe der  äußeren  Schicht  ist  hier  etwas  dichter,  dort  etwas  lockerer 
gewebt,  besitzt  Gefäße  und  Fettzellen,  aber  kein  Pigment  und  kein 
Muskelgewebe.  Aus  dieser  Bindegewebsschicht  gehen  da  und  dort 
Bindegewebsbündel  und  Gefäße  in  die  nervöse  Schicht  über.  Diese 
letztere  bestand  im  allgemeinen  aus  einem  faserigen  Gewebe,  welches 
sich  mit  der  Färbung  nach  van  Gieson  gelb  färbte  und  ovale  Kerne 
besaß;  es  wurde  für  Glia  gehalten;  bisweilen  wurde  diese  Faserschicht 
senkrecht  getroffen  von  Elementen,  welche  an  Müll  er  sehe  Stütz- 
fasern erinnerten.  An  mehreren  Stellen  hatte  aber  die  nervöse  Schicht 
die  Struktur  einer  mehr  oder  wenig  reduzierten  Netzhaut;  da  zeigte 
sie  zwei  Körnerschichten,  welche  von  einer  Faserschicht  voneinander 
getrennt  waren;  bisweilen  bestand  eine  Membrana  limitans,  auf  welcher 
eine  Reihe  Elemente  zu  sehen  war,  welche  man  für  rudimentäre  Zapfen 
und  Stäbchen  halten  könnte  (Fig.  4). 

Diese  Zapfen-  und  Stäbchenschicht  nun  begrenzte  innen  den 
Hohlraum  der  Cyste  und  lag  also  an  der  inneren  Seite  der  nervösen 
Schicht.  Wir  hatten  es  also  mit  einer  sogenannten  inversen  oder  per- 
versen Lagerung  der  Netzhaut  zu  tun. 

Die  beiden  Arten  der  nervösen  Schicht  gehen  allmählich  ineinander 
über. 

Wir  kommen  jetzt  zu  der  Beschreibung  des  schwarzen  Fleckes, 
welcher  für  die  Auffassung  der  Mißbildung  einen  besonderen  Wert 
hat.  Wir  haben  oben  schon  beschrieben,  wie  der  schwarze  Fleck  dem 
Hohlraum  der  Cyste  zugekehrt  war  und  daß  sich  an  der  Stelle  des 
schwarzen  Fleckes  an  der  Außenseite  der  Cystenwandung  ein  schwarzes 
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Süppchen  vorfand,  welches  an  der  Ala  parva  des  Sphenoid  angeheftet 
gewesen  war  und  dort  ebenfalls  ein  schwarzes  Süppchen  zurückgelassen 
hatte.  Der  schwarze  Fleck  und  Umgebung  wurde  ausgeschnitten  und 
senkrecht  zur  Ebene  der  Cystenwandung  (also  auch  des  schwarzen 
Fleckes)  geschnitten  und  zwar  so,  daß  die  Schnittrichtung  von  vorn 
nach  hinten  verlief,  in  annähernd  horizontaler  Kichtung.  Die  Schnitt- 
reihe verlief  von  unten  nach  oben  und  ist  von  eins  bis  sechzig  numeriert. 
Bei  der  Beschreibung  der  anatomischen  Verhältnisse  wollen  wir  bei 
Schnitt  60  anfangen.  Die  Schnitte  haben  die  Form  eines  schmalen 
Streifens,  welcher  an  der  einen  Seite  von  der  nervösen  Cystenwandung 
bekleidet  wird  und  an  der  anderen  Seite  von  dem  Bindegewebe,  mit 
welchem  die  Cystenwandung  an  der  Ala  parva  angeheftet  gewesen  war. 
Ganz  an  der  Oberfläche  dieses  Bindegewebes  liegt  in  Schnitt  60  der 
Durchschnitt  des  schwarzen  Süppchens.  Wie  es  sich  erwarten  ließ, 
fand  sich  in  der  Schnittreihe,  daß  das  schwarze  Süppchen  die  Fort- 
setzung bildete  des  schwarzen  Fleckes  an  der  Innenseite  der  Cystenwan- 
dung und  daß  in  allen  Schnitten  die  Pigmentformation  zu  finden  war. 

In  Schnitt  60  liegt  die  Pigmentation  ganz  am  Rande  des  Schnittes. 
Man  sieht  eine  annähernd  hufeisenförmige  Pigmentmasse,  welche 
in  der  Mitte  des  gebogenen  Teiles  einen  feinen  Spalt  zeigt.  Die  Pigment- 
masse ist  so  dicht,  daß  sich  keine  Zellformen  unterscheiden  lassen. 
Der  gebogene  Teil  des  Hufeisens  sendet  noch  an  seiner  konvexen  Seite 
einen  Pigmentfortsatz  aus,  welcher  gleich  stark  pigmentiert  ist.  Die 
ganze  Pigmentmasse  wird  umschlossen  nnd  die  Aushöhlung  des  Huf- 
eisens wird  ausgefüllt  von  einer  gefäßhaltigen,  kernreichen  Binde- 
gewebsmasse,  welche  ziemlich  zahlreiche  pigmentierte  Zellen  ent- 
hält, welche  mit  den  Stroniapigmentzellen  in  Bis  und  Chorioidea 
übereinstimmen.  Dieses  kernreiche  Bindegewebe  wird  wieder  von 
einer  dicken  Schicht  derben,  faserreichen  Bindegewebes  umgeben. 
Dann  folgt  die  bindegewebige  Cystenwandung,  welche  im  allgemeinen 
lockerer  gebaut  ist  und  Fettzellen  enthält. 

Von  Schnitt  60  bis  47  ändert  sich  das  Bild  nur  unbedeutend; 
die  Pigmentfigur  ist  in  dem  einen  Schnitt  etwas  mehr  kompliziert 
als  in  dem  anderen;  Fig.  5 und  Schema  I gibt  eine  Abbildung  von 
Schnitt  47,  in  welchem  der  Spalt  in  der  Pigmentmasse  gut  zu  sehen 
ist;  bei  der  mikroskopischen  Untersuchung  sieht  der  Spalt  etwas  kom- 
plizierter aus,  als  es  das  Bild  wiedergibt  (s.  Schema  1).  Einer  der 
Schnitte  in  dieser  Gegend  wurde  mittels  des  Verfahrens  von  Alfieri 
gebleicht;  jetzt  war  deutlich  zu  sehen,  daß  die  Pigmentmasse  aus 
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Zellen  mit  runden  Kernen  bestand,  welche  den  Spalt  regelmäßig  be- 
grenzten und  mit  dem  Pigmentepitliel  der  Netzhaut  übereinstimmen 
konnten. 

In  Schnitt  46  kommt  unmittelbar  neben  dieser  Pigmentmasse 
ein  Pigmentfleckchen,  welches  von  einem  Kreise  pigmentfreier  Epith eilen 
umgeben  wird.  Schnitt  45  zeigt  das  Pigmentfleckchen  als  ein  Pigment- 
ringlein, gleichfalls  von  einer  pigmentfreien  Epithelreihe  umgeben. 
In  Schnitt  44  (Fig.  6 Schema  II)  vereinigt  es  sich  mit  der  Hanptpigment- 
inasse,  deren  Form  etwas  komplizierter  geworden  ist,  und  das  Kinglein 
öffnet  sich.  In  Schnitt  43  kommen  auch  in  der  Hanptpigmentmasse 
einige  pigmentfreie  epithelartige  Zellen,  welche  in  den  nächsten  Schnitten 
in  Anzahl  zunehmen.  Schnitt  42  gibt  annähernd  dasselbe  Bild,  nur 
ist  hier  die  Pigmentfigur  wieder  etwas  komplizierter. 

Schnitt  41  (Fig.  7 Schema  III)  zeigt  neben  der  Hauptpigment- 
masse einige  neue  Pigmentmassen,  davon  eine  mit  zentralem  Spalt 
(Artefakt)  und  alle  von  einer  Reihe  pigmentfreier  Epithelien  um- 
geben. In  den  nächsten  Schnitten  vereinigt  sich  das  akzessorische 
Gebilde  wieder  mit  der  Hauptmasse  und  zeigt  stärkere  Spaltbildung 
in  seiner  Pigmentmasse;  in  diesen  Spalten  liegt  hier  aber  gefäßhaltiges 
Bindegewebe;  die  Spalten  sind  also  als  Artefakte  aufzufassen,  wo 
das  Epithel  sich  von  der  bindegewebigen  Unterlage  abgelöst  hat. 
Deutlich  ist  dieses  Verhalten  bei  Vergleichung  der  Photographie  und 
des  Schemas  von  Schnitt  37  zu  sehen  (Fig.  8 Schema  IV). 

Schnitt  36  ist  depigmentiert  worden,  dabei  ist  deutlich  zu  sehen, 
daß  das  Pigment  sich  in  einem  einschichtigen,  mäßig  hohen  (etwas 
höher  als  kubisch)  Epithel  befunden  hat,  dessen  Kerne  im  ahgemeinen 
in  demjenigen  Teil  der  Zelle  liegen,  welche  von  den  die  Pigmentepithe- 
lien  begleitenden  pigmentfreien  Epithelien  abgekehrt  sind. 

Indem  das  hier  beschriebene  Gebilde  seine  Form  geändert  hat, 
hat  sich  sein  Platz  in  den  Schnitten  allmählich  in  die  Richtung  der 
nervösen  Cystenwandung  verschoben.  In  den  Schematen  ist  diese 
Wanderung  deutlich  zum  Ausdruck  gebracht;  in  Schnitt  33  (Fig.  9 
Schema  V)  liegt  das  Gebilde  schon  ganz  nahe  an  der  nervösen  Cysten- 
wandung. In  diesem  Schnitt  hat  sich  auch  das  Bild  deutlich  geändert. 
An  einer  Stelle,  welche  der  Cystenwandung  am  nahesten  ist,  hat  sich 
die  pigmentfreie  von  der  pigmentierten  Epithelschicht  getrennt,  und 
es  ist  also  zwischen  den  beiden  Epithelblättern  ein  doppelter  Hohl- 
raum entstanden,  welcher  im  vorigen  Schnitt  34  nur  andeutungs- 
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weise  vorhanden  war.  Das  pigmentfreie  Epithel  ist  dabei  höher  ge- 
worden und  zeigt  längsovale  Kerne. 

Jetzt  ändert  sich  das  Bild  rasch.  In  Schnitt  32  ist  der  doppelte 
Hohlraum  zwischen  den  beiden  Epithelblättern  zu  einem  zusammen- 
geschmolzen; in  Schnitt  31  ist  das  abgelöste  pigmentfreie  Epithel- 
blatt mit  der  nervösen  Cystenwandung  verwachsen;  in  Schnitt  30 
löst  sich  das  pigmentfreie  Blatt  in  großer  Ausdehnung  von  dem  Pig- 
mentblatt ab,  so  daß  der  Hohlraum  zwischen  den  beiden  Blättern 
noch  größer  wird.  In  Schnitt  29  ist  das  pigmentfreie  Blatt  dermaßen 
mit  der  nervösen  Cystenwandung  verwachsen,  daß  sie  stellenweise 
nicht  voneinander  zu  unterscheiden  sind,  und  in  Schnitt  28  öffnet 
sich  der  beschriebene  interepitheliale  Hohlraum  durch  einen  schmalen 
Spalt  in  die  große  Cyste  (Fig.  10  Schema  VI).  Diese  Öffnung  ist  hier 
nur  noch  andeutungsweise  vorhanden,  vergrößert  sich  aber  in  den 
folgenden  Abschnitten  schnell,  während  zugleich  die  Trennung  der 
beiden  Epithelblätter  weiter  fortschreitet. 

Zuletzt  wird  das  Bild  sehr  einfach.  In  Fig.  11  Schema  VII  sieht 
man  die  Abbildung  von  Schnitt  23,  dem  Zwischenstadium  zwischen 
dem  soeben  beschriebenen  und  abgebildeten  Schnitte  28  und  dem 
in  Fig.  12  Schema  Vlllabgebildeten  Schnittelö,  welcher  jetzt  beschrieben 
werden  soll.  Hier  sieht  man  den  Durchschnitt  des  Grübchens,  welches 
bei  der  malcroskopischen  Betrachtung  in  dem  schwarzen  Fleck  sicht- 
bar war,  und  sich  hier  als  ein  sich  schief  zuspitzender  Bezessus  der 
großen  Cyste  zeigt.  An  der  einen  Seitenwandung  dieses  Bezessus 
erhebt  sich  eine  dreieckige,  gefäßhaltige  und  pigmentierte,  Stroma- 
zellen enthaltende  Bindegewebsmasse,  welche  von  einer  dichten  schwarzen 
Pigmentschicht  überkleidet  ist.  Diese  Pigmentschicht  verläuft  etwas 
umegelmäßig  und  bildet  außerdem  einen  unregelmäßigen  Fortsatz. 
An  der  linken  Seite  in  d'er  Abbildung  geht  diese  Pigmentschicht, 
welche,  wie  an  depigmentierten  Präparaten  zu  sehen  ist,  ans  Epithelien 
besteht,  in  ein  pigmentfreies  Epithel  über,  welches  wieder  in  die  ner- 
vöse Schicht  der  Cystenwandung  übergeht.  Das  Pigmentepithel 
bildet  im  allgemeinen  eine  unregelmäßig  dicke  Schicht,  bisweilen 
bildet  es  eine  einzelne  Zellreihe.  Die  nervöse  Schicht  hat  hier  wieder 
netzhautähnliches  Aussehen  und  zeigt  einige  Blutanstritte  und  körniges 
Blutpigment.  An  der  rechten  oder  vielmehr  unteren  Seite  des  Binde- 
gewebszapfens  war  das  Pigmentblatt  doubliert  von  einer  pigment- 
freien  Epithelschicht,  welche  aber  an  der  äußeren  Spitze  des  Binde- 
gewebszapfens  sich  von  der  Pigmentschicht  ablöste.  Diese  pigmeat- 
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freie  Epithelschicht  zog  weiterhin  nach  rechts,  bildete  die  Begrenzung 
des  erwähnten  Rezessus,  bis  sie  in  die  nervöse  Schicht  der  großen 
Cj^ste  überging.  Auch  an  dieser  rechten  Seite  finden  sich  Blutungen 
in  der  Cystenwandung. 

In  den  folgenden  Schnitten  bis  eins  nimmt  die  Größe  des  von 
Pigmentepithel  bekleideten  Bindegewebszapfens  ab  und  ebenso  nimmt 
die  Pigmentepithelbekleidung  allmählich  an  Ausdehnung  ab.  Diese 
letztere  ist  in  Schnitt  1 nahezu  verschwunden;  dann  findet  man  nur 
noch  eine  Reilie  von  pigmentfreiem  Epithel,  welche  an  beiden  Seiten 
in  die  nervöse  Schicht  der  Cystenwandung  übergeht. 

Wenn  ich  jetzt  die  Resultate  der  milo-oskopischen  Untersuchung 
kurz  resümiere,  so  haben  wir  gefunden,  daß  die  Cystenwandung 
an  mehreren  Stellen  untersucht,  eine  nervöse  innere  Bekleidung  be- 
saß, welche  im  allgemeinen  für  gliös  gehalten  wurde,  an  einigen  Stellen 
aber  den  Bau  einer  sogenannten  invers  gelagerten  Netzhaut  darbot. 
Diese  Netzhaut  ließ  zwar  die  Nervenfasern-  und  Ganglienzellenschichten 
vermissen,  zeigte  aber  deutlich  zwei  Körnerschichten  mit  Faserschicht, 
Membrana  limitans  und  Andeutungen  von  Zapfen  und  Stäbchen  und 
Müll  ersehen  Stützfasern.  Die  Cyste  war  dreifächerig,  und  die  drei 
Teile  hingen  an  einer  Stelle  zusammen,  wo  sich  ein  ca.  2 mm  großer 
schwarzer  Fleck  befand,  welcher  an  der  Unterfläche  des  kleinen  Flügels 
des  Sphenoid  befestigt  gewesen  war,  genau  am  Rande  des  einfachen 
Foramen  opticum.  Der  Nervus  opticus  fehlte  und  es  ist  uns  nicht 
gelungen,  bei  der  Präparation  das  Gewebe,  welches  den  Zusammen- 
hang zwischen  der  Cyste  (dem  schwarzen  Fleck)  und  dem  Gehirn 
vermittelte,  zu  erhalten  und  einer  mikroskopischen  Untersuchung 
zu  unterziehen. 

Es  schien  von  vornherein  Idar,  daß  der  schwarze  Fleck  das  Bulbus- 
rudiment darstellen  könnte,  und  in  der  Tat  erwies  sich  diese  Suppo- 
sition  als  richtig.  Es  stellte  sich  bei  der  milo-oskopischen  Untersuchung 
heraus,  daß  die  nervöse  Wandung  der  Cyste  sich  in  den  schwarzen 
Fleck  fortsetzte  und  daß  von  dem  schwarzen  Fleck  aus  ein  pigmen- 
tierter Zapfen  durch  die  bindegewebige  (äußere)  Schicht  der  Cyste 
hindurchzog,  an  dessen  Außenfläche  zum  Vorschein  kam  und  sich 
an  der  Unterfläche  der  Ala  parva  des  Sphenoid  anheftete.  Wir  fanden 
nun,  daß  proximal  (gehirnwärts)  der  pigmentierte  Zapfen  aus  Pigment- 
epithel bestand,  welches  einen  Spalt  zeigte  und  eine  einfache  Huf- 
eisenform hatte.  Bei  der  Untersuchung  der  weiteren  Schnitte  fanden 
wir,  daß  die  Anordnung  des  Epithel  schnell  komplizierter  wurde  (Schnitt 
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47,  Fig.  5,  Schema  I)  und  der  Spalt  verschwand.  Bald  wurde  ein  Teil 
des  Epithels  pigmentfrei,  und  zwar  in  der  Weise,  daß  jedesmal  eine 
Pigmentschicht  von  einer  pigmentfreien  Epithelschicht  überkleidet 
wurde  (Schnitt  44,  Fig.  6,  Schema  II).  In  einigen  Schnitten  entstand 
wieder  ein  Spalt  in  den  Epithelschichten  (Schnitt  41,  Fig.  7,  Schema  III 
und  Schnitt  37,  Fig.  8,  Schema  IV),  während  die  Konfiguration  kom- 
plizierter wurde.  Dann  trat  an  einer  anderen  Stelle  ein  breiter  Spalt 
zwischen  Pigmentschicht  und  pigmentfreiem  Epithel  auf  (Schnitt  33, 
Fig.  9,  Schema  V),  welcher  allmählich  weiter  wurde  und  sich  in  den 
Hohlraum  der  großen  Cyste  öffnete,  unter  Verwachsung  des  pigment- 
freien Blattes  mit  der  nervösen  Cystenwandung  (Schnitt  28,  Fig.  10, 
Schema  VI;  Schnitt  23,  Fig.  11,  Schema  VII;  Schnitt  15,  Fig.  12, 
Schema  VIII).  Dabei  spaltet  sich  immer  mehr  die  pigmentfreie 
Schicht  von  der  Pigmentschicht  ab  (vgl.  Schnitt  33,  Fig.  9,  Schema  V 
mit  Schnitt  15,  Fig.  12,  Schema  VIII)  und  es  stellt  sich  immer 
deutlicher  heraus,  daß  Pigmentschicht  und  pigmentfreie  Epithelschicht 
sich  ineinander  fortsetzen,  Teile  einer  einheitlichen,  sei  es  auch  vielfach 
gefalteten  Membran  sind. 

Es  ist  aus  dieser  Beschreibung  ohne  weiteres  klar,  daß  der  oben 
beschriebene  interepitheliale  Spalt,  welcher  sich  in  die  große  Cyste 
öffnet,  mit  dem  Hohlraum  der  Cyste  homolog  ist.  Man  könnte  die 
Verhältnisse  vergleichen  mit  einer  Pfeife  mit  Seifenblase  daran,  wobei 
der  Pfeifenstiel  der  pigmentierte  Fortsatz  aus  Fig.  6 bis  8,  der  Pfeifen- 
kopf der  intraepitheliale  Hohlraum  aus  Fig.  9 bis  12,  und  die  Seifen- 
blase die  große  dreifächerige  Cyste  vorstellt;  nur  ist  das  Lumen  des 
Pfeifenstieles  vielfach  verschlossen  und  eingestülpt,  das  Lumen  des 
Pfeifenkopfes  gleichfalls  durch  Einstülpung  und  Verklebung  unregel- 
mäßig geworden. 

Weil  wir  es  nun  zu  tun  haben  mit  einem  Spalt  zwischen  pigmen- 
tiertem und  pigmentfreiem  Epithel,  weil  in  der  großen  Cyste  die  Netz- 
hautrudimente mit  der  Zapfen-  und  Stäbchenschicht  dem  Hohlraum 
der  Cyste  zugekehrt  sind,  so  muß  der  intraepitheliale  Spaltraum  und 
der  Hohlraum  der  Cyste  dem  virtuellen  Spaltraum  zwischen  dem 
Pigmentepithel  und  der  Netzhaut  in  dem  ausgewachsenen  Auge  ent- 
sprechen. 

Daß  diese  Auffassung  richtig  ist,  zeigt  sich  deutlich  in  der  Beihen- 
folge  der  einzelnen  Schichten.  Wir  wissen  ja,  daß  bestimmte  Teile 
des  Augenbechers  sich  zu  bestimmte  Teile  des  ausgewachseneu  Auges 
entwickeln. 
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Der  Augenstiel  wird  zu Nervus  opticus. 

Das  äußere  Blatt  des  Augenbechers  zu  1.  Pigmentepithel  der 

Netzhaut. 

2.  Pigmentepithel  des 
Corpus  ciliare. 

3.  Dilatatorschicht  der 
Iris. 

Das  innere  Blatt  des  Augenbechers  zu  . 4.  Hinteres  Irisepithel. 

5.  Pigmentfreies  Epithel 
des  Corpus  ciliare. 

6.  Netzhaut. 

Der  Band  des  Augenbechers  zu  ...  . 7.  Pupillenrand. 


Denken  wü’  uns  also  im 
ausgewachsenen  Auge  die 
Einstülpung  des  Augenbe- 
chers wieder  zurückgegan- 
gen, das  innere  Blatt  also 
wieder  ausgestülpt,  wie  in 
dem  oben  stehenden  Schema 
abgebildet  ist,  so  sieht  man, 
wenn  man  von  dem  Augen- 
stiel ausgeht,  die  Teile  des 
Auges  in  folgender  Weise 
aufeinander  folgen:  Zuerst 


Fig.  3. 


Pigmentepithel  (von  Netz- 
haut, Corpus  ciliare,  Dilatatorschicht  und  Iilshinterschicht) ; dann 
folgt  ein  pigmentfreies  Epithel  (das  innere  Epithelblatt  des  Corpus 
ciliare);  zuletzt  kommt  die  Netzhaut,  welche  mit  der  Zapfenstäbchen- 
schicht dem  Lumen  der  Cyste  zugekehrt  ist.  Von  diesem  einfachen 
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Schema  sind  die  Verhältnisse  in  unserem  Fall  ziemlich  einfach  abzii- 
leiten.  In  dem  oben  abgebildeten  Schema  haben  wir  uns  zuerst  das 
pigmentierte  Blatt  sehr  klein,  die  ausgestülpte  Netzhautpartie  sehr 
groß  zu  denken.  Weiterhin  müssen  wF  uns  vorstellen,  daß  an  der 
Unterseite  des  hinteren  Teiles  doch  noch  eine  geringe  Einstülpung 
stattfindet,  welche  mit  Faltung  der  Epithelblätter  einhergeht.  Diese 
Einstülpung  mit  Faltung  erklärt  die  eigentümlich  komplizierte  huf- 
eisenartige Figur,  welche  man  in  den  Schnitten  60  bis  33  leicht  er- 
kennt. Eigentümlicherweise  ist  das  äußere  Blatt  in  das  Innere 
eingestülpt,  das  innere  Epithel  (pigmentfreie)  liegt  außen  (Fig.  7 
Schema  3). 

Aus  diesen  Ausführungen  geht  hervor,  daß  wF  in  unserem 
Fall  die  Pigmentschicht  für  homolog  erachten  mit  den  pigmentierten 
Teilen  des  ausgewachsenen  Auges,  das  pigmentfreie  Epithel  mit  dem 
Epithel  des  Corpus  ciliare  und  die  Cystenwandung  mit  der  Netzhaut. 
Mit  dieser  Auffassung  ist  wieder  in  Übereinstimmung,  daß  das  Pig- 
mentepithel immer  von  einem  pigmentierten  Bindegewebe  umgeben 
ist,  welches  der  Uvea  entsprechen  würde.  WF  kommen  also  zu  der 
Schlußfolgerung,  daß  das  ganze  cystöse  Gebilde  der  rechten  Orbita 
mit  der  primären  Augenblase  homolog  ist,  daß  wF  es  also  mit  einer 
Cyste  der  primären  Augenblase  zu  tun  haben.  Der  Fall  reiht  sich 
also  den  von  Natanson^  nnd  Gatti^)  beschriebenen  Fällen  an. 

Es  bleibt  jetzt  noch  der  linksseitige  Gesichtsapparat  zu  beschreiben 
übrig.  An  dieser  Seite  war  die  Augengegend  eingesunken,  die  Lid- 
spalte kurz,  bei  der  Öffnung  der  Lider  war  der  Konjunktivalsack  als 
eine  kleine  mit  Schleimhaut  bekleidete  Vertiefung  zu  sehen,  in  welcher 
ein  Auge  nicht  vorhanden  war.  Ebenso  wie  wir  es  mit  der  rechten 
Orbita  getan  haben,  so  haben  wF  auch  hier  die  Lider  entsprechend 
dem  Orbitarande  Umschnitten  und  teils  von  vorn,  teils  von  der  Schädel- 
höhle aus  präparierend,  die  Lider  zusammen  mit  dem  linksseitigen 
Orbitainhalt  entfernt.  Dabei  wurde  ein  Muskel  entdeckt,  welcher 
sich  durch  die  Anheftung  an  dem  medialen  oberen  Bande  der  Orbita 
als  M.  obliquus  superior  erkennen  ließ.  Die  Entfernung  des  Orbita- 
inhaltes war  sehr  schwierig,  und  wie  sich  bei  der  mila’oskopischen 
Untersuchung  herausstellte,  nicht  vollständig  genug.  Die  mikro- 

q Natanson,  Über  Miki-ophthalmiis  und  Anoplithalmus  cong.  usw.  Graefes 
Archiv.  Bd.  67. 

2)  Gatti,  Arch.  di  Ottalmologia  T.  X.  1903,  referiert  bei  Seefelder. 
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skopische  Untersuchung  gibt  uns  denn  auch  keine  genügende  Einsicht 
in  die  linksseitigen  Verhältnisse,  weil  bei  der  Exstirpation  ein  Teil 
des  rudimentären  Auges  in  der  Tiefe  der  Orbita  zurückgeblieben  war; 
wenn  es  auch  nur  ein  kleines  Stückchen  gewesen  sein  kann,  so  glauben 
wh*  doch  ohne  dasselbe  eine  genügende  Erklärung  der  anatomischen 
Verhältnisse  nicht  mit  Sicherheit  geben  zu  können.  Deshalb  wollen 
wir  die  Abweichungen  nur  kurz  beschreiben. 

Die  Lider  mit  dem  Orbitainhalt  wurden  in  einer  vertikalen  Schnitt- 
reihe untersucht.  Die  Lidhaut  zeigte  keine  Abweichungen,  der  obere 
Tarsus  war  ein  wenig  nach  innen  eingeknickt,  die  Caruncula  enthielt 
eine  Knorpelspange.  Der  Konjunktivalsack  war  klein  und  zeigte 
kein  Auge;  unmittelbar  hinter  der  Konjunktiva  lag  die  Tränendrüse. 
In  dem  Orbitainhalt  wurde  Muskel-  und  Nervengewebe  und  Fett- 
gewebe gefunden;  es  gelang  nicht,  die  einzelnen  Muskel  zu  bestimmen, 
weil  die  Ursprungsstelle  in  der  Tiefe  der  Orbita  und  auch  der  Bulbus 
d.  h.  die  Insertionsstelle  fehlte. 

In  der  Tiefe  der  Orbita  fand  sich  jedoch  ein  kleiner  Rest  des  op- 
tischen Apparates  in  der  Form  von  Pigmentepithel,  pigmentfreies 
Epithel  und  netzhautartiges  Gewebe.  Etwa  8 mm  hinter  der  Ober- 
fläche der  Konjunktiva  fand  sich  ein  Pigmenthaufen  von  annähernd 
150  u Dicke,  welcher  sich  als  der  Schrägschnitt  eines  Pigment- 
stranges erwies,  welcher  nach  hinten  zog.  Der  Pigmentstrang  be- 
stand, wie  gebleichte  Schnitte  lehrten,  aus  Epithelzellen,  welche  an 
das  Pigmentepithel  der  Netzhaut  erinnerten  und  ein  Röhrchen  zu 
bilden  schienen.  Der  Pigmentstrang  ließ  sich  in  der  Schnittreihe  etwa 
3 mm  nach  hinten  (hirnwärts)  verfolgen  und  hing  dann  zusammen 
mit  einem  Gebilde  von  etwa  3 mm  Länge  (von  vorn  nach  hinten), 
1 bis  1Y2  mm  Höhe  (vertikal),  welches  sich  in  der  ganzen  Schnittreihe 
verfolgen  ließ  (55  Schnitte)  und  in  einem  Teil  der  Schnitte  hinten 
defekt  war.  Dieses  letzte  Gebilde  bestand  aus  netzhautartigem  Ge- 
webe. Das  Pigmentröhrchen  ging  etwa  in  der  Mitte  der  Schnittserie 
in  diese  Netzhautpartie  über;  es  war  begleitet  von  einer  schmalen 
Schicht  gefäßhaltigen  Bindegewebes,  welches  pigmentierte  Binde- 
gewebszellen in  geringer  Zahl  enthielt..  Diese  Schicht  war  wieder  von 
derbem  Bindegewebe  eingeschlossen. 

Sobald  der  Pigmentstrang  in  der  Nähe  der  Netzhautpartie  kommt, 
wird  das  ihn  umgebende  pigmentierte  Bindegewebe  spärlicher  und 
die  darin  gelegenen  Pigmentzellen  nehmen  in  Anzahl  ab,  während 
die  derbfibröse  Kapsel  des  Pigmentstranges  sich  an  der  Außenseite 
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der  Nelzhautpartie  fortsetzt  und  dessen  Kapsel  bildet.  Sobald  der 
Strang  die  Netzhantpartie  erreicht  hat  und  in  dessen  Kapsel  einge- 
treten ist,  begleitet  er  diese  noch  eine  Strecke  weit  (zieht  also  sub- 
kapsulär  an  der  Oberfläche  der  Netzhautpartie  entlang)  und  geht 
dann  in  ein  pigmentfreies  Epithel  über,  welches  in  den  folgenden 
Schnitten  wieder  in  netzhautartiges  Gewebe  übergeht.  Die  verschie- 
denen Elemente  sind  aber  bei  der  Präparation  so  sehr  gegeneinander 
verschoben,  daß  man  zwar  in  einigen  Schnitten  einen  Übergang 
der  Pigmentschicht  in  das  pigmentfreie  Epithel  und  von  dem  pig- 
mentfreien Epithel  in  das  netzhautartige  Gewebe  sehen  kann,  aber 
nicht  genau  unterscheiden  kann,  wie  der  Übergang  stattfindet.  Hin- 
gegen kann  man  sehr  deutlich  sehen,  daß  in  der  Netzhautpartie  die 
gefaltete  Netzhaut  kleine  Hohlräume  bildet,  welche  von  der  Stäbchen- 
zapfenschicht begrenzt  sind,  während  die  äußeren  Netzhautschichten 
der  bindegewebigen  Kapsel  oder  deren  Ausläufer  anliegen. 

Die  Netzhaut,  in  welche  der  Pigmentstrang  übergeht,  hat  also 
wieder  eine  sogenannte  inverse  Lagerung;  man  könnte  die  Netzhaut- 
partie mit  dem  Namen,  welchen  Natanson  verwendet  hat,  eine  solide 
Cyste  nennen,  welche  von  der  gefalteten  Netzhaut  ausgefüllt  wird. 

Wir  wollen  nicht  unerwähnt  lassen,  daß  im  Verlauf  des  Pignient- 
stranges,  bevor  er  in  die  solide  Netzhautcyste  eingetreten  ist,  in  einigen 
(9)  Schnitten  sich  eine  kleine  netzhautartige  Partie,  welche  sogenannte 
Epithelrosetten  aufweist,  seitlich  an  dem  Pigmentstrang  angeheftet 
befindet,  vermittels  einer  kleinen  Brücke  von  unpigmentiertem  Epithel. 

In  der  linken  Orbita  finden  wir  also  auch  einen  Pignientepithel- 
strang  (wahrscheinlich  ein  Pigmentepithelrohr),  welcher  sich  mittels 
pigmentfreien  Epithels  in  ein  netzhautartiges  Gewebe  fortsetzt.  Das 
netzhautartige  Gewebe  befindet  sich  aber  nicht  distal  von  dem  Pig- 
mentstrang wie  in  der  rechten  Orbita,  sondern  es  findet  sich  an  zwei 
Stellen,  die  unter  sich  keinen  Zusammenhang  zeigen  und  seitlich  und 
hinten  in  Bezug  auf  den  Pigmentepithelstrang  gelagert  sind. 

Der  linke  Orbitainhalt  hat  also  große  Übereinstimmung  mit  der 
rechten,  ist  aber  einer  sicheren  Deutung  meiner  Meinung  nach  nicht 
zugänglich. 

Die  beschriebenen  Verhältnisse  haben,  wie  ich  glaube,  in  mehreren 
Bichtungen  Interesse.  Zunächst  ist  es  wohl  zweifellos,  daß  wir  es 
Imi  dem  rechten  Orbitainhalt  mit  einer  Cyste  der  primären  Augen- 
blase zu  tun  haben,  die  noch  einfacher  ist  als  der  in  der  Arbeit  von 
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Natanson  beschriebene  Fall.  Die  Literaturangaben  sind  von  Na- 
tanson,  später  von  v.  HippeD)  und  von  Seefelder^)  eingehend 
besprochen  worden,  so  daß  mir  die  Aufzählung  der  in  der  Literatur 
bekannten  Fälle  überflüssig  erscheint. 

Ich  möchte  aber  noch  besonders  darauf  hinweisen,  daß  diese 
Mißbildung  entstanden  sein  muß,  bevor  sich  der  Augenbecher  ganz 
ausgebildet  hat.  Nun  fand  sich  diese  Mißbildung  in  einem  Falle  von 
Cebocephalie,  eine  Mißbildung,  welche  der  Cyclopie  ganz  nahe  steht. 
In  einem  anderen  Fall  von  typischer  Cyclopie  war  es  uns  möglich,  fest- 
zustellen, daß  die  dabei  vorhandene  Augenmißbildung  entstanden 
sein  mußte,  als  der  Augenblasenstiel  noch  hohl  war,  wie  ich  in  einer 
späteren  Mitteilung  auszuführen  hoffe.  Nun  ist  das  Vorkommen  von 
Colobom  bei  der  Cyclopie  zwar  bekannt,  das  Vorkommen  einer  Cyste 
der  primären  Angenblase  bei  Cebocephalie  oder  Cyclopie  aber,  wie 
ich  glaube,  noch  nicht;  jedenfalls  ist  sie  in  guter  Harmonie  damit 
in  Bezug  auf  die  Zeitbestimmung  der  Entstehung  der  cyclopischen 
Mißbildungen. 

Endlich  ist  unser  Fall  ein  gutes  Beispiel  dafür,  in  wie  großem 
Maße  die  verschiedenen,  in  der  Augenblase  vorhandenen  Zellgruppen, 
in  ihrer  Entwicklung  selbständig  und  voneinander  unabhängig  sind. 
Obgleich  schon  vor  dem  Schluß  der  fetalen  Augenspalte  die  Ent- 
wicklung des  Gesichtsorgans  gestört  worden  ist,  obgleich  ein  eigent- 
liches Auge  in  keinem  Stadium  der  Entwicklung  des  Monstrums  vor- 
handen gewesen  ist,  haben  sich  nicht  nur  die  Lider,  sondern  auch 
Pigmentepithel,  pigmentfreies  Epithel,  Netzhaut,  in  ganz  gut  erkenn- 
barer Weise  entwickelt  und  folgen  einander  in  der  normalen  Reihen- 
folge. 

Man  findet  dasselbe  Verhalten,  d.  h.  daß  das  Pigmentepithel 
durch  das  pigmentfreie  Epithel  mit  der  Netzhaut  verbunden  wird, 
in  Colobomaugen  im  Colobom  zurück;  man  sieht  es  z.  B.  abgebildet 
in  Fig.  10  und  11  der  embryologischen  Arbeit  von  Hippels^).  Wenn 
ich  von  Hippel  recht  verstehe,  faßt  er  das  pigmentfreie  Epithel 


0 E.  von  Hippel,  in  Schwalbes  Lehrbuch  der  Mißbildungen.  III.  Teil. 
I.  Lieferung. 

-)  R.  Seefelder,  Hie  angeborenen  Anomalien  und  Mißbildungen  des  Auges. 
Ergebnisse  der  allg.  Path.  usw.  XIV.  Erg. -II. 

E.  von  Hippel,  Embryologische  Untersuchungen  usw.  Graefes  Archiv. 

Bd.  55. 
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als  eine  Reduktion  der  schon  ausgebildeten  Netzhaut  auf^).  Wie  aus 
meiner  Beschreibung  hervorgeht,  habe  ich  für  meinen  Fall  das  pigment- 
freie Epithel  dem  normalen  Übergang  des  Pigmentblattes  der  Augen- 
blase in  das  Netzhautblatt  (d.  h.  dem  inneren  Epithelblatt  des 
Corpus  ciliare)  homolog  gedacht. 

Erklärung  der  Abbildungen. 

Fig.  1.  Kopf  von  vorn  gesehen.  Die  rechtsseitigen  Lider  sind  mittels  eines  Stäbchens 
auseinander  gehalten,  um  zu  zeigen,  daß  das  Auge  fehlt. 

Fig.  2.  Ansicht  der  rechten  Orbita  von  vorn  gesehen.  In  der  Tiefe  sieht  man  das 
einfache  Foramen  opticum;  die  Sonde  an  dessen  oberen  Rand  deutet  die  Stelle 
an,  wo  das  schwarze  Stippchen  sich  befunden  hat.  Die  andere  verticale  schwarze 
Sonde  steht  in  dem  verschlossenen  rechten  Canalis  naso-lacrymalis;  die  schief 
verlaufende  helle  Sonde  geht  durch  den  linken  Canalis  naso-lacrymalis  in  die  ein- 
fache Nasenhöhle;  die  untere  Sonde  steht  im  rechten  Foramen  infra- orbitale. 
Fig.  3.  Cyste  aus  der  rechten  Orbita  von  hinten  gesehen.  Das  Präparat  ist  mit 
Nadeln  auf  der  Unterlage  befestigt  worden.  Der  weiße  Punkt  liegt  in  der  Oberlid- 
cj'ste;  die  weiße  Sonde  in  der  Unterlidcyste;  die  Sonde  mit  dem  weißen  ILreuzchen 
bezeichnet  die  hintere  Cyste;  die  gestrichelte  weiße  Linie  mit  dem  weißen  Kreuzchen 

bezeichnet  den  Augenrest  (den  schwarzen  Fleck). 

Fig.  4.  Zapfenartige  Elemente  und  Membrana  limitans  aus  der  Oberlidcyste. 

Fig.  5 bis  12  und  Schema  1 bis  8 sind  Abbildungen  von  Schnitten  durch  den  Augen- 
rest, s.  Text  S.  322 — 326. 

Ich  habe  jedesmal  einen  Schnitt  photographiert  und  eine  sche- 
matische Abbildung  davon  angefertigt.  In  den  Schematen  sind  Pig- 
mentepithel, pigmentfreies  Epithel  immer  in  derselben  Weise  wieder- 
gegeben. Ich  habe  absichtlich  die  Präparate  in  zweierlei  Weise,  pho- 
tographisch und  schematisch  abgebildet;  es  war  namentlich  bei  der 
Präparation  nicht  zu  vermeiden,  daß  die  zarten  Gewebe  dann  und 
wann  ein  wenig  gedehnt  und  gedruckt  wurden;  deswegen  hat  sich 
da  und  dort,  vielleicht  in  Verbindung  mit  postmortalen  Veränderungen, 
der  Zusammenhang  zwischen  Epithel  und  Epithel,  oder  zwischen 
Epithel  und  Bindegewebe  stellenweise  gelöst;  diese  Ai’tefakte  sind 
in  der  Photographie  genau  wiedergegeben  worden;  für  den  richtigen 
Begriff  mußten  diese  dislozierten  Partien  wieder  an  Ort  und  Stelle 
zurückgedacht  werden,  welche  Korrektion  ich  in  den  schematischen 
Abbildungen  so  objektiv  wie  möglich  angebracht  habe;  es  ist  ganz  leicht, 
bei  Vergleichung  der  Photographien  mit  den  Schematen  die  ange- 
brachten Korrektionen  herauszulesen. 

1)  E.  von  Hippel,  Embryologische  Untersuchungen.  Graefes  Archiv.  Bd.  55. 
S.  521.  E.  von  Hippel,  Die  Mißbildungen  des  Auges.  Schwalbes  Lehrbuch.  S.  10. 
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